Kocatepe Tip Dergisi
Kocatepe Medical Journal
19:149-152/Ekim/2018

OLGU YAZISI / CASE REPORT
DISTROFiK EPIDERMOLIZiS BULLOZADA LAPAROSKOPiIK APENDEKTOMi:
MiNIMAL iNVAZiV GiRiSIMIN AVANTAJLARI
LAPAROSCOPIC APPENDECTOMY IN DYSTROPHIC EPIDERMOLYSIS BULLOSA:
ADVANTAGES OF MINIMALLY INVASIVE PROCEDURE

Cigdem Arslan ALICI', M.Surhan ARDA', Hiiseyin ILHAN', Aydan Ayse KOSE?,
Baran TOKAR'

'Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Cerrahi Anabilim Dali
%Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakdiltesi, Plastik ve Rekonstriiktif ve Estetik Cerrahi Anabilim Dali

0z

Distrosfik epidermolizis biilloza (DEB), bil olu-
sumunun dermoepidermal bileskenin dermal
yuziinde, bazal laminadaki ayrilma nedeniyle
gelistigi bir Epidermolizis Bulloza (EB) tipidir.
Bu hastalarda travma ile olusan mekanik biil-
lerin agilmasi enfeksiyona neden olabilir. DEB
olan olgularda cerrahi girisim, 6zellikle batin
cerrahisi gerekirse insizyon ve cerrahinin gere-
gi olusacak buillerin enfekte olmamasi icin ge-
rekli 6zenin gosterilmesi gerekir. Bu makalede,
bilgilendirilmis onam formu alinan, DEB tanisi
olan perfore apendisit nedeni ile laparoskopik
apendektomi yapilmis olan 16 yasindaki hasta
sunulmustur. Cerrahi 6ncesi ve sirasindaki giri-
simlerin ciltte en az travma ve enfeksiyonuna
neden olacak planla gerceklestirilmesi; 6zellik-
le daha az invaziv olan laparoskopik yaklasimin
tercih edilmesi bu ve benzeri olgularda kompli-
kasyonlari azaltabilecek yaklasim seklidir.
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ABSTRACT

Dystrophic epidermolysis bullosa (DEB) is an
epidermolysis bullosa (EB) type that bulla for-
mation develops on the dermal surface of the
dermoepidermal component due to splitting in
the basal lamina. In these patients, opening of
mechanical blisters caused by trauma can lead
to infection.

In cases with DEB, surgical intervention, espe-
cially in the case of abdominal surgery, requi-
res careful attention to prevent infection of the
blisters caused by incision and surgery. Here we
present a 16-year-old male having DEB who had
undergone laparoscopic appendectomy with a
diagnosis of perforated appendicitis. Preopera-
tive and postoperative interventions have to be
planned to cause minimal trauma and infection
to the skin and preference for a less invasive la-
paroscopic approach is the approach that can
reduce complications in such cases.
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GiRiS

Epidermolizis biilloza derinin frajilitesinde artis
ile ortaya ¢ikan tekrarlayici mekanik bul olusu-
mu ile karakterize ¢ok sayida bozuklugu icine
alan bir grup hastaliktir. Distrosfik epidermolizis
billoza (DEB), bul olusumunun dermoepider-
mal bilegskenin dermal yuziinde, bazal lamina-
daki ayrilma nedeniyle gelistigi bir EB tipidir (1).
DEB otozomal dominant yada resesif gecis gos-
terir. Tim subgruplarinda ankraj fibrillerin bile-
seni olan protein-kollajen VII' nin yoklugu ya da
azalmasi s6z konusudur.

Bu hastalarda mindr travmalarla birlikte olu-
san mekanik biller steril olarak patlatilmali ve
atravmatik pedler ile kapatiimalidir. Agilan bul-
lerin enfeksiyonu ile sepsise bagh kaybedilen
hastalar literaturde bildirilmistir (2-4). Bu hasta
grubunda cerrahi girisim planlanirken, yapila-
cak insizyonun yeri, yaranin temiz, kontamine,
kirli veya enfekte olmasi durumunda ortaya ¢I-
kacak muhtemel biil enfeksiyonlari dikkate alin-
malidir. Bu nedenle, hastanin ameliyat oncesi
hazirligi, anestezi ekibinin girisimleri, hastanin
masa pozisyonu ve cerrahi mudahalenin her
asamasinda en az travmave enfeksiyona neden
olacak yaklasimlar tercih edilmelidir. Bu maka-
lede, DEB tanisi ile takipli olan bir olguda, per-
fore apendisit nedeni ile yapilan laparoskopik
apendektomide girisim sirasi ve sonrasi seyir ve
DEB tanili olgularda cerrahi girisimlere iliskin li-
teratlir taramasi yer almaktadir.

OLGU SUNUMU

Dogum sonrasi ciltte bul olusumu ve soyulma-
lar nedeniyle 2 aylik iken distrofik epidermolizis
bulloza tanisi alan; daha sonra her iki el ve her
iki ayakta fibrotik fleksiyon kontrakttirleri nede-
niyle 6 kez opere edilmis olan 16 yasinda erkek
hasta 4 gun Once baslayan karin agnsi ve
kusma sikayetleri ile klinigimize basvurdu.
Hastanin hikayesinden, basvuru 6ncesi baska
bir merkezde degerlendirilerek, 15 guinde bir
diskiladigi ve kabizlik 6ykust olmasi nedeniyle
lavman yapilarak sivi  tedavisi  verildigi,
agrilarinin azalmasi Uzerine taburcu edildigi,
ancak ayni merkeze karin agrisi nedeni ile
tekrar basvurmasini takiben perfore apendisit

on tanisiyla tarafimiza yonlendirildigi 6grenildi.

Hasta acil serviste degerlendirildiginde hafif
dehidrate ve atesinin 38,10C oldugu saptandi.
Hastanin alt ve Ust ekstremitelerinde bilateral,
ekstremitelerini tamamen kaplayacak sekilde
atravmatik sargilar vardi. Batin muayenesinde,
palpasyon ile kolonun gaita yiiki ile dolu ol-
dugu; sag alt kadranda hassasiyet, rebound ve
lokalize defans bulgularinin mevcut oldugu tes-
pit edildi. Laboratuvar tetkiklerinde 16kositoz ve
INR'de uzama, radyolojik incelemede ise ayakta
direk batin grafisinde tiim kolonda yogun gaita
yuku izlenirken, hava sivi seviyesi gozlenmedi
(Resim 1).

Resim 1: Preoperatif ayakta karin grafisi.

Ultrasonda, sag alt kadranda 9.5 mm capinda
kor sonlanan duvar kalinhigr artmis ve yer yer
diizensiz goriinimde perfore apandisit ve en
blyigi 11 mm capta belirginlesmis lenf nod-
lar; apandisit komsulugunda icerisinde hava
ekojenitelerinin izlendigi, seviyelenme veren
38x17 mm boyutta apse ile uyumlu gorinim
tanimlandi.



Hasta DEB ve perfore apendisit on tanisiile aile-
sinden aydinlatilmis onam formu alinmasini ve
preoperatif hazirligini takiben operasyona alin-
di. Hastanin anestezi verilmesi sirasinda maske-
ye bagli burun lzerinde ve entiibasyon tupu-
ne bagl Ust dudak kenarinda bill6z lezyonlari
olustugu izlendi. Hastanin ekstremitelerindeki
sargilar nedeni ile periferik damar yolu yerine
santral venoz kateter takildi. Santral kateter USG
esliginde tek ponksiyonla perkiitan olarak ta-
kilmasina ragmen, kateter takilmasi esnasinda
hastanin steril ortilmesine bagl frontal bolge-
de yaklasik 3 cm ¢apinda bl olustugu goruldu.
Takilan santral kateter steril gazli bez ile kapa-
tildiktan sonra cerrahi file ile boyunda sabitlen-
di; cilde sutiire edilmedi. Hasta boyanirken cilt
surtinmeden korundu. Steril ortilemeyi taki-
ben gobekten 5 mm kamera portu ve sol kad-
randan 5 ve 10 mm vidali calisma portlari girildi.
Portlar cilde siture edilmedi. Batina girilmesini
takiben, batin ici apse drene edildi. Apendiksin
orta 1/3'lik kisimdan perfore oldugu ve butin-
lGguni kaybettigi izlendi. Apendektomi yapildi.
Karin ici bol ilik serum fizyolojik ile yikandi ve
apendiks port girisinden cilde temas etmeden
karin disina alindi. Portlar cekildikten sonra fas-
ya ve cilt alti 4/0 vicryl ile kapatildi. Cilt doku
yapistiricisi kullanilarak kapatildi. Cerrahi sira-
sinda port giris yerlerinin hemen etrafinda cilt-
te soyulmalar izlendi. Steril gazli bez ile pansu-
mani yapildiktan sonra lizerine atravmatik ped
konuldu. Cerrahi file ile pansuman sabitlendi.

Hastanin pansumanlari, Plastik ve Rekonstrik-
tif Cerrahi bolumu ile konsulte edilerek, steril
kosullarda fusidik asit iceren steril pansuman
malzemesi UGzerine atravmatik cerrahi ped ko-
nularak yapildi. Pansuman Uizerine cerrahi file
gecirilerek cildi tahris edebilecek malzemeler-
den kaginildi. Postoperatif yara yeri komplikas-
yonu olusmadi (Resim 2).

Hasta postoperatif erken dénemde mobilize
edildi. Cerrahi sirasinda minimal travmalar ge-
lisen bolgelerde postoperatif yara bakimi ile cilt
ve yara yeri enfeksiyonunun 6nuine gecildi. Has-
ta, postoperatif dérdiincti giinde taburcu edildi.

TARTISMA

EB tipleri kaltsal gecis sekli, billerin ayrisma
seviyesi, lezyonlarin klinik ve morfolojik 6zel-
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Resim 2: Ameliyat sonrasi port giris yerlerinin gériinimda.

likleri, hastaligin yaygin ya da sinirli olusu, deri
disi komplikasyonlara gore siniflandinlir. Jun-
ctional EB, DEB ve Kindler sendromunda deri
ve mukoza tutulumu vardir. Bu U¢ grup kotu
prognozlu seyreder. Sekeller genellikle izlenir
ve erken 8lim gorilir. Olime neden olan et-
kenler cocuklarda baslica enfeksiyonlarken;
genc eriskinlerde bobrek yetmezligi ve agresif
deri timorleridir (5). Bircok infant derinin soyul-
masli sonrasi gelisen enfeksiyonlara bagh sepsis,
elektrolit imbalansi, protein kaybi ve dehidra-
tasyon nedeniyle kaybedilmistir (6,7).

Bicak¢l ve arkadaslari tarafindan yapilan olgu
sunumunda, kliniklerinde pilor atrezisi nedeniy-
le 2 hastaya laparotomi yapilmis ve her iki hasta
da cilt lezyonlarinin enfekte olmasi sonrasinda
gelisen ciddi sepsis nedeniyle postoperatif yir-
mi tguincu gun ve ikinci ayda kaybedilmistir (6).
Diger bir calismada ise yine pilorik atrezi nedeni
ile opere edilen ve EB tanili 10 olguda %70 mor-
talite verilmistir (7). DEB tanisi ile takip edilen
olgularda cerrahi girisim gerektiginde, morbidi-
te ve mortaliteyi dusiirmek igin; yara yeri veya
olusan travmatik bullerin enfeksiyonuna neden
olabilecek endojen ve eksojen nedenleri en aza
indirme cabasi icinde olmak gerekir. Bu 6zellikle
cerrahi yara yerinin kontamine veya kirli enfek-
te olma olasihgi yuksek olan batin cerrahisinde
one cikar. Bu calismada sunulan perfore apen-
disit ve batin ici abse nedeni ile opere edilen
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olguda, laparotomi yerine laparoskopinin ter-
cih edilmis olmasinin DEB dikkate alindiginda
avantajlari oldugu soylenebilir. Laparoskopi ile
hem cerrahi travma ve buna bagl bil olusumu
daha az olusurken, batin icin endojen enfeksi-
yon kaynaginin disari ve dolayisi ile yara yeri ve
bullerle temasi da daha az olur.

EB olan olgularda cerrahi planlama yapilirken
cerrahi travma ve enfeksiyonu en aza indirecek
yontemin secilmesi gerekir. Stehr ve arkadaslari,
beslenme destedi acisindan epidermolizis biil-
loza tanili olgularda cilt ve mukozada olusabile-
cek travmayi en aza indirmek icin endoskopi ya-
pilmadan peruktan gastrostomi yapilmasini (8);
Golla ve arkadaslar ise epidermolizis biilloza
tanisi almis 6zofagus darliklari nedeniyle flek-
sibl 6zofagoskopi esliginde balon dilatasyon
yapilan olgularda oral mukozanin korunmasi
icin agiz ici yumusak gazl bezler ile kaplamayi
ve airway yerlestirmeyi dnermislerdir (9). Bizim
olgumuzda da gerek cerrahi 6ncesi hazirlik ya-
parken, gerekse damar yolu tercihinde ve lapa-
roskopi icin port girisinde cildi en az travmatize
edecek sekilde yaklasim planlamasi yapilmis,
buna ragmen az sayida ve minor cilt travmala-
rinin dnline gecilememistir. Hastanin postope-
ratif takibinde Plastik Cerrahi bolimuiniin dne-
rileri ile yara bakimi yapilmasi hastamizda ciddi
bir komplikasyonla karsilasmamizi engelleyen
etkendir.

Bu hastalarda 3. basamak saglk hizmeti verecek
kurumlarda, yogun bakim hizmetinin yeterli ol-
dugu ve multidisipliner yaklasimin saglanabile-
cegi sartlarda cerrahi planlama yapmak gerekir.
Elton ve arkadagslari tarafindan 19 yasinda kiz
hastaya epidermolizis bulloza nedeniyle 6zo-
fagusta gelisen biil ve (lserlere bagl 6zofagus
darliginda faringogastrik kolon interpozisyo-
nu cerrahisi yapiimistir. Hasta cerrahi sonrasi
yuksek morbidite ve mortalite riskinden dolayi
yogun bakim sartlarinda acil midahale yapila-
bilecek kosullarda takip edilmis, multidisipliner
yaklasimin ve ideal yogun bakim sartlarinin
onemi bu calismada vurgulanmistir (10).

EB tanisi olup, akut batin nedeni ile opere edi-
lecek ve batin icinin perforasyon ve apse gibi
nedenlerle kirli oldugu olgularda, laparoskopik
eksplorasyonla baslamak cerrahiye bagh cilt
travmasi ve lezyonlarin enfeksiyon olasiligini

azaltir. Laparoskopi yapilan hastalarda, bizim
olgumuzda tercih ettigimiz gibi port yerlerinin
sutlire edilmemesi, doku yapistiricisi kullanimi
da travma olasihigini azaltir. Postoperatif yara
bakiminin 6zenli yapilmasi, bdlgenin cerrahi
file ile korunmasi da mevcut kiiclik cilt travma-
larinin ciddi komplikasyonlara neden olmasini
engeller.
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